Congenital Lobar Emphysema: A Multilobar Presentation by Moutinho, A et al.
154
Enfisema lobar congénito: uma apresentação multilobar
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Resumo
O enfisema lobar congénito é umamalformação rara do tracto res-
piratório inferior detectada habitualmente nos primeiros meses de
vida. Apresenta-se o caso de um lactente, do sexo masculino, de
dois meses de idade, internado por suspeita de pneumonia, no qual
a segunda radiografia de tórax revelou hipertransparência arredon-
dada no lobo inferior esquerdo, sugestiva de enfisema lobar congé-
nito. A tomografia computorizada torácica mostrou uma imagem
quística, multilobar, e a broncoscopia excluiu obstrução brônquica.
Foi programada cirurgia para os seis meses de idade, mas aos três
meses foi submetido a intervenção cirúrgica urgente por pneumo-
tórax hipertensivo. O exame anatomo-patológico da peça operató-
ria permitiu o diagnóstico de enfisema lobar congénito. Destaca-se
a apresentação multilobar e a complicação por pneumotórax.
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Congenital lobar emphysema: a multilobar
presentation
Abstract
Congenital lobar emphysema is a rare congenital malformation of
the lower respiratory tract usually detected in the first months of
life. We report the case of an two-month old male infant admitted
for suspect of pneumonia. Thorax radiography was repeated and
revealed a rounded hiperlucency on the left lower lobe. The chest
computed tomography showed a multilobar cystic image and the
bronchoscopy excluded bronchial obstruction. Surgery was pro-
grammed to six months of age, but at three months underwent
urgent surgery due to hypertensive pneumothorax. A pathologic
examination of surgical specimen allowed the diagnosis of conge-
nital lobar emphysema. We highlight the multilobar presentation
of this congenital lobar emphysema and its complication with
pneumothorax.
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Introdução
O enfisema lobar congénito é uma anomalia do desenvolvi-
mento do tracto respiratório inferior caracterizada pela insufla-
ção de um ou mais lobos pulmonares. Trata-se de uma malfor-
mação rara, com prevalência estimada entre 1: 20000-30000 e
mais frequente no sexo masculino, numa razão de 3:1.
Etiopatogenicamente, a hiperinsuflação lobar progressiva
parece ser o resultado final de uma variedade de disrupções
no desenvolvimento bronco-pulmonar que advêm de interac-
ções anormais entre os componentes endodérmicos e meso-
dérmicos embrionários do pulmão. Estes distúrbios podem
provocar alterações no número ou dimensões das vias aéreas
ou alvéolos.
A causa mais frequentemente identificada de enfisema
lobar congénito é a obstrução da via aérea em desenvolvi-
mento, o que ocorre em 25% dos casos.1 É mais frequente-
mente intrínseca, a maioria das vezes por defeitos da parede
brônquica como a deficiência de cartilagem brônquica. A
obstrução intra-luminal causada por mecónio ou rolhões
mucosos, granulomas ou pregas de mucosa pode causar
obstrução parcial.
A compressão extrínseca pode ser causada por anomalias vas-
culares como cavalgamento da artéria pulmonar, retorno
venoso pulmonar anómalo ou massas intra-torácicas como os
quistos do intestino anterior ou os teratomas. Adicionalmente
a atrésia brônquica tem sido um achado comum em pacientes
com enfisema lobar congénito e outras malformações pulmo-
nares quísticas.2 Contudo, não é possível identificar a causa
em aproximadamente 50% dos casos.3
Apresentamos o caso de um lactente com o diagnóstico de
enfisema lobar congénito de apresentação multilobar.
Relato de caso
Lactente, de dois meses de idade, sexo masculino, nascido de
gestação não vigiada, com antecedentes familiares e pessoais
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irrelevantes. Iniciara tosse produtiva e rinorreia uma semana
antes do internamento, e por agravamento do estado clínico
com febre e recusa alimentar, foi levado ao serviço de urgên-
cia, onde lhe foi efectuada radiografia de tórax que revelou
hipotransparência no terço médio do pulmão esquerdo.
Foi internado por suspeita de pneumonia e iniciado tratamento
com cefuroxime 100 mg/Kg. Os exames laboratoriais mostra-
ram leucocitose com neutrofilia, trombocitose e proteína C
reactiva elevada. A investigação etiológica foi negativa.
Ao terceiro dia de internamento, por resposta incompleta ao
tratamento, repetiu-se radiografia de tórax (Figura 1) que
revelou hipertransparência arredondada na metade superior
do hemitórax esquerdo, tendo-se colocado a hipótese de enfi-
sema lobar congénito.
Efectuou-se tomografia computorizada (TC) torácica que
revelou imagem hipertransparente de paredes regulares e
espessadas, compatível com quisto aéreo ocupando o seg-
mento apical do lobo pulmonar inferior e ápico-posterior do
lobo superior à esquerda, sugestivo de malformação adeno-
matóide quística/ enfisema lobar congénito. A broncoscopia
excluiu obstrução brônquica.
Por se encontrar clinicamente estável, foi programada cirurgia
para os seis meses de idade, mas aos três meses de idade foi
de novo internado por infeção, com agravamento progressivo
da dificuldade respiratória e abolição do murmúrio vesicular
no hemitórax esquerdo. Realizou-se radiografia de tórax que
mostrou hipertransparência em toda a extensão do hemitórax
esquerdo com compressão do parênquima pulmonar e desvio
contralateral do mediastino, aspectos diagnósticos de pneu-
motórax hipertensivo (Figura 2).
Foi submetido a cirurgia de urgência que consistiu em segmen-
tectomia atípica dos lobos pulmonares superior e inferior esquer-
dos, com remoção de formaçãomacroscopicamente sugestiva de
quisto broncogénico. O exame anatomo-patológico da peça ope-
ratória fez o diagnóstico de enfisema lobar congénito. Actual-
mente com um ano de idade, tem-se mantido assintomático.
Discussão
No enfisema lobar congénito é mais comum a apresentação uni-
lobar6, com atingimento mais frequente do lobo pulmonar supe-
rior esquerdo, em cerca de 40-50% dos casos, seguido do médio
direito, superior direito e inferiores esquerdo e direito1. No caso
descrito a apresentação foi atípica, com atingimento multilobar.
As crianças afectadas são habitualmente sintomáticas no
período neonatal (25-33% ao nascimento e 50% no final do
primeiro mês de vida). Quase todos apresentam sintomas até
aos seis meses de vida.1
A apresentação clínica típica ocorre frequentemente em lac-
tentes e é caracterizada por sinais de dificuldade respiratória
associados a broncospasmo.1 Pode ainda apresentar-se sob a
forma de recusa alimentar com má progressão ponderal ou
pneumonias recorrentes.
No caso descrito, o diagnóstico foi feito aos dois meses de
idade, na sequência de infeção respiratória.
A progressão é muito variável desde a instalação rápida e pro-
gressiva de insuficiência respiratória1 à ausência de sintomas
durante anos4,5 Destacamos a evolução singular deste caso, em
que se verificou expansão rápida do tecido enfisematoso, com
rotura para a pleura e consequente instalação de pneumotórax
hipertensivo.
Está descrita a associação a outras anomalias congénitas: car-
diovasculares (14%)1, renais, gastrointestinais, musculo-esque-
léticas e cutâneas. No nosso paciente não foram detectadas
outras anomalias congénitas.
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Figura 1 – Radiografia de tórax: hipertransparência na metade supe-
rior do hemitórax esquerdo, suspeita de enfisema lobar congénito
Figura 2 – Enfisema lobar congénito. Radiografia de tórax: hipertrans-
parência em toda a extensão do hemitórax esquerdo com compres-
são do parênquima e desvio contralateral do mediastino compatível
com pneumotórax hipertensivo
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O diagnóstico é feito com base na aparência radiológica
característica de distensão do lobo afectado e desvio do
mediastino, com compressão e atelectasia do pulmão contra-
lateral. ATC torácica pode ser útil no diagnóstico de casos atí-
picos e demonstrar a causa extrínseca ou intrínseca da obstru-
ção da via aérea.6,7
Por vezes, o enfisema lobar congénito é detectado na ecogra-
fia pré-natal. Ao longo da gravidez pode verificar-se diminui-
ção do tamanho das lesões8, as quais podem tornar-se nova-
mente aparentes após o nascimento.9 Neste caso e tratando-se
de uma gravidez não vigiada, não existem dados do período
pré-natal.
O diagnóstico diferencial coloca-se com outras lesões ocu-
pando espaço no tórax como a malformação congénita adeno-
matóide quística, o quisto broncogénico e a hérnia diafragmá-
tica congénita.
O tratamento apropriado de recém-nascidos com enfisema lobar
congénito e clínica de dificuldade respiratória é a resseção cirúr-
gica do lobo afectado.10 Avanços recentes na toracoscopia mini-
mamente invasiva têm resultado na diminuição da morbilidade
associada a esta intervenção.11 Todavia, existe controvérsia
quanto ao tratamento de crianças assintomáticas. Segundo
alguns autores, a atitude conservadora é aceitável em lactentes e
crianças mais velhas assintomáticas ou com sintomas ligeiros.12
A importância do enfisema lobar congénito reside no facto de
constituir uma causa de dificuldade respiratória grave no
recém-nascido e pequeno lactente com possibilidade de reso-
lução cirúrgica definitiva.
Salientamos a dificuldade diagnóstica que se verificou no
caso apresentado, colocando diagnóstico diferencial com mal-
formação adenomatóide quística ou quisto broncogénico. O
diagnóstico definitivo foi feito apenas pela histologia.
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